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genético positivo para mutação do proto-oncogene RET (C634W) no 
exão 11, compatível com diagnóstico de Síndrome MEN-2A. Submetida 
a laparoscopia para tentativa de adrenalectomia bilateral que só foi 
possível à direita por graves complicações anestésicas. Posteriormente 
submetida a tiroidectomia total e paratiroidectomia direita superior. 
Diagnóstico posterior de microcarcinoma medular da tiroide em 
três familiares de primeiro grau. Engravidou espontaneamente duas 
vezes após o diagnóstico, de forma não planeada, tendo as gravidezes 
decorrido sem alterações dos padrões tensionais, registando-se 
apenas em ambas quadro de colestase intra-hepática da gravidez. 
Partos programados por cesariana no termo da gravidez, após 
bloqueio alfa-adrenérgico com fenoxibenzamina. Recém-nascidos 
saudáveis referenciados a consulta de Genética.
Discussão: O seguimento de doentes com feocromocitoma, em 
especial durante a gravidez, é complexa e requer uma abordagem 
multidisciplinar, sendo que este caso ilustra a importância de 
uma adequada vigilância pré-natal. O diagnóstico desta patologia 
encontra-se muitas vezes dif icultado quer pela sobreposição 
de quadros clínicos quer pelas alterações fisiológicas inerentes 
à gestação, pelo que se deve suspeitar desta patologia em 
determinados contextos hipertensivos associados à gravidez. 
O diagnóstico ante-parto e a vigilância e tratamento adequados 
desta patologia durante a gravidez permitiram um declínio 
progressivo da taxa de mortalidade ao longo dos últimos anos.
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Introdução: O síndrome de POEMS é uma doença multissistémica 
rara, caracterizada por polineuropatia periférica, discrasia de células 
plasmáticas monoclonal e um critério minor.
Casos clínicos: Apresentamos dois casos de síndrome de POEMS 
com endocrinopatia múltipla. Caso 1: homem, caucasiano, 72 anos, com 
quadro clínico associado a polineuropatia desmielinizante inflamatória 
crónica grave e síndrome mielodisplásico. A hepatomegalia e disfunção 
dos eixos das gonadotrofinas, adrenal e metabolismo intermediário 
permitiu estabelecer o diagnóstico. Caso 2: mulher, caucasiana, 48 anos, 
com quadro clínico dominando pelo síndrome mielodisplásico e 
sobrecarga de volume extravascular grave. Ao longo do curso da doença 
(seguimento de cinco anos) apresentou ainda papiledema, fibromas, 
angiomas e fenómeno de Raynoud. Estavam ainda envolvidos os eixos 
da prolactina, gonadotrofinas e adrenal. Os defeitos endocrinológicos 
foram identificados simultânea ou posteriormente aos restantes 
problemas associados ao síndrome de POEMS, e reverteram ou 
melhoraram com a terapêutica. A investigação não mostrou evidência 
de defeitos estruturais ou autoimunidade. Em ambos, o componente 
monoclonal, envolveu a elevação de cadeias leves l e as calcemias eram 
normais.
Discussão: O hipogonadismo, hipotiroidismo e alteração do 
metabolismo intermediário, são mais frequentes nos indivíduos 
com síndrome de POEMS do que na população geral. A insuficiência 
supra-renal primária, é mais frequente do que o que se pensava 
no passado. As cadeias leves l, encontram-se em mais de 95% 
dos casos, no entanto, os estudos anatomopatológicos excluem 
tratar-se de uma doença de deposição. Os exames de autopsia não 
revelam alterações estruturais e os estudos de autoimunidade são 
negativos. O tratamento com corticosteroides controla eficazmente 
a sobrecarga hídrica e polineuropatia, paralelamente, observa-se 
diminuição dos níveis de VEFG. Na circunstância de neuropatia 
periférica inexplicada, é essencial que os doentes sejam rastreados 
com electroforese de proteínas e imunofixação do soro e urina. São 
necessários estudos no sentido de esclarecer a história natural deste 
síndrome, em particular no período pós-tratamento.
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Introdução: Fatores de risco para a doença cardiovascular 
incluem uma alimentação rica em gordura saturada e colesterol, 
e os níveis séricos lipídicos. Apesar da contribuição dos lacticínios 
para a ingestão total de gordura saturada e colesterol da dieta, 
alguns estudos sugerem que o seu consumo pode diminuir o risco de 
doença cardiovascular.
Objetivo: Detectar associações entre a frequência de consumo 
reportada de leite e de iogurte e os parâmetros séricos lipídicos em 
mulheres portuguesas.
Métodos: Foram estudadas 52 mulheres, de idade > 30 anos, sem 
patologias nem medicação associadas a alterações dislipidémicas, 
cujas frequências de consumo diário de leite e de iogurte foram 
inquiridas por entrevista no momento da realização do exame 
de densitometria óssea na CEDML2, e às quais foram doseados o 
colesterol total, C-HDL, C- LDL e triglicéridos plasmáticos. Foram 
analisadas as associações através das correlações (Pearson) ajustadas 
para a idade e o IMC (kg/m2).
Resultados: Não se verificaram associações entre as variáveis em 
estudo, para o nível de significância a = 0,05. Põe-se a hipótese de R 
não ser mais expressivo pelas características amostrais observadas.
Idade (anos)  50,5 (± 9,9)
IMC (kg/m2)  26,0 (± 4,2)
Colesterol total (mg/dl) 200,1 (± 35,4)
C-HDL (mg/dl)  61,0 (± 11,6)
C-LDL (mg/dl) 123,0 (± 29,6)
Triglicéridos (mg/dl)  81,0 (± 40,4)
Leite (doses*/dia)   1,1 (± 0,7)
Iogurte (doses*/dia)   0,6 (± 0,6)
Leite e Iogurte (doses*/dia)   1,7 (± 0,9)
N = 52. * 1 dose de lacticínio = dose que fornece 300 mg cálcio.
Coeficientes de correlação parcial ajustados para Idade e IMC. 
R Pearson e P values
IMC (kg/m2) Leite
Colesterol total  0,0106; p = 0,942
C-HDL  0,1193; p = 0,409
C-LDL  0,0012; p = 0,993
Triglicéridos –0,1447; p = 0,316
Conclusão: Os resultados sugerem que o consumo reportado de 
leite e de iogurte não parece estar associado aos parâmetros séricos 
lipídicos, nestas mulheres em estudo.
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Introdução: A lipodistrofia parcial adquirida (LPA) ou síndrome 
de Barraquer-Simons é uma forma rara de lipodistrofia progressiva. 
É caracterizada pela perda gradual e simétrica de gordura 
